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L hypertension arterielle pulmonaire 
(HTAP) du sujet age, consideree 
jusqu'a present comme exception- 
nelle, devient une entite plus frequente, qui 
souleve des problemes specifiques d’ordre 
diagnostique et therapeutique. Le medecin 
generaliste se trouve confronts, au-dela de 
la coordination necessaire a la prise en 
charge multidisciplinaire de cette maladie, 
a la gestion d'un handicap important, 
aggrave par le poids des comorbidites. 

QUELLES DONNEES 
EPIDEMIOLOGIQUES DISPONIBLES? 

Alors que le registre de I'HTAP nord- 
americain 1 des annees 1980 (187 patients) 
indiquait un age moyen de 36 ans, on 
observe un glissement progressif de la 
moyenne d’age des patients sur les donnees 
recentes: 50 ans pour le registre f rangais 
(674 patients) publie en 2006, 2 jusqu'a 
55 ans pour les 4 443 patients traites par 
bosentan entre 2002 et 2004. 3 Le registre 
frangais de I'HTAP a collige 9 % de patients 
de plus de 70 ans, la proportion de sujets 
ages s'accentuant encore dans les centres 
regionaux. A titre d'exemple, notre groupe 
HTAP de Bretagne occidentale a recense 
dans sa file active en 2007 pres de 50 % de 
patients de plus de 65 ans. Ces donnees 
europeennes concordent avec les observa- 
tions epidemiologiques actuelles nord- 
americaines. Outre I'augmentation de I’es- 
perance de vie, on peut attribuer cette 
evolution a plusieurs facteurs: certains sont 
lies au systeme de soins, avec une sensibili- 
sation accrue des medecins a ce diagnostic 
et une disponibilite croissante de I'echogra- 
phie cardiaque, examen non invasif, cle du 
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depistage; d'autres sont lies au patient age 
ayant des affections predisposant a I’hyper- 
tension arterielle pulmonaire, telles la scle- 
rodermie ou la cirrhose hepatique. Enfin, on 
peut speculer sur une authentique forme 
d'hypertension arterielle pulmonaire a 
expression tardive dans I'existence. 

QUEL CONTEXTE DIAGNOSTIQUE? 

C'est le plus souvent a I'occasion d'un bilan 
effectue pour explorer une dyspnee d'effort 
progressive que le diagnostic d'hypertension 
arterielle pulmonaire est souleve au decours 
d'une echographie cardiaque. 

Le bilan cardiorespiratoire de premiere 
intention permet parfois d'authentifier un 
contexte evident, mais ignore, a I'installa- 
tion de cette hypertension pulmonaire: 
decouverte d'une insuffisance respiratoire 
severe hypoxemiante dont I'hypertension 
pulmonaire est une consequence et I'oxyge- 
notherapie le traitement ; cardiopathie 
gauche avec augmentation passive des 
pressions arterielles pulmonaires justifiant 
une optimisation du traitement de I'incom- 
petence cardiaque gauche; parfois plus diffi- 
cile, mais essentielle, est la mise en evidence 
d'une origine embolique chronique, respon- 
sable du classique «cceur pulmonaire chro- 
nique postembolique». Dans ce dernier cas, 
en effet, les antecedents thromboembo- 
liques veineux sont souvent absents et 
I'algorithme diagnostique delicat, s'ap- 
puyant notamment sur la realisation d'une 
scintigraphie pulmonaire de perfusion. Or, il 
s'agit d'une pathologie qui touche preferen- 
tiellement la personne agee (moyenne 
d'age 75 ans dans la cohorte du groupe 
HTAP de Bretagne occidentale) et dont le 
pronostic est tres severe si I'indication chi- 
rurgicale d'endarteriectomie pulmonaire 
n'est pas discutee a temps. Ces differents 
tableaux d'hypertension pulmonaire secon- 
daire sont developpes ailleurs dans ce 
numero (v. pages 2019, 2025 et 2031). 


Plus rarement, un authentique tableau 
d'hypertension arterielle pulmonaire pre- 
capillaire du groupe 1 de la classification 
internationale (v. page 1993) est suspecte 
et justifie la realisation d'un bilan specialise 
dans un centre de competence. En effet, 
I'etude hemodynamique invasive par cathe- 
terisme cardiaque droit s'impose afin de 
confirmer le caractere precapillaire de cette 
hypertension, traduisant I'existence d'un 
barrage pulmonaire (mise en evidence d'un 
gradient de pression entre le versant arte- 
riel pulmonaire et le versant capillaire, 
reflet des pressions des cavites gauches). 
Chez le sujet age, le tableau hemodyna- 
mique est souvent moins stereotype que 
chez le sujet jeune, avec la possibilite de 
diagnostiquer des formes «mixtes», en par- 
tie liees a une cardiopathie gauche asso- 
ciee, voire de redresser le diagnostic par la 
constatation d'une insuffisance cardiaque 
gauche dite a fonction systoiique conser- 
vee, piege echocardiographique. 

Dans le cadre d’une hypertension arte- 
rielle pulmonaire confirmee, le bilan etiolo- 
gique chez la personne agee rejoint celui 
propose dans le cadre general: recherche 
d'une maladie associee (sclerodermie, 
hypertension portale...). La recherche dans 
les antecedents d'une prise, meme 
ancienne, d'anorexigenes (Isomeride, Pon- 
deral...) reste d’actualite chez la personne 
agee. 

QUELLES PARTICULARITES 

POUR LE SUJET AGE? 

On dispose de peu d'informations fiables 
permettant d'individualiser revolution de 
I'hypertension arterielle pulmonaire propre 
au sujet age, a prise en charge equivalente; 
toutefois, les rares donnees disponibles 4 
semblent indiquer une evolution particulie- 
rement severe de cette pathologie, justi- 
fiant une approche therapeutique rigou- 
reuse. Toutes les options therapeutiques 
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(en effet, de nombreux essais cliniques ont 
egalement concerne des patients ages) doi- 
vent etre discutees, en tenant compte des 
benefices escomptes, des conditions de 
mise en pratique de ces therapeutiques 
(comme la capacite a gerer une pompe de 
perfusion continue). Les comorbidites 
(bronchopneumopathie chronique obstruc- 
tive, cardiopathie gauche, diabete, hyper- 
tension arterielle, affections rhumato- 
logiques...) doivent etre recherchees, elles 
peuvent aggraver I'expression de la maladie 
et compliquer sa prise en charge, pour au 
moins 2 raisons: elles interfered avec les 
parametres utilises pour revaluation et le 
suivi des patients (classification NYHA 
[New York Heart Association], test de 
marche de 6 minutes...), et augmented le 
risque iatrogenique et d'interaction medi- 
camenteuse (p. ex. le risque d'hypotension 
severe avec I'association inadequate du sil- 


denafil et d'un derive nitre, le risque disso- 
ciation de diuretiques). L'hypertension arte- 
rielle pulmonaire retentit fortement sur la 
qualite de vie des patients, quel que soit 
leur age; toutefois, le handicap fonctionnel 
genere par la dyspnee au moindre effort 
peut etre particulierement severe chez la 
personne agee et necessiter la mobilisation 
non seulement des soignants mais aussi de 
multiples acteurs sociaux. 

QUEL ROLE POUR LE MEDECIN 

GENERALISTE? 

Chez la personne agee, la vigilance exer- 
cee par le medecin traitant, en etroite 
concertation avec le centre de competence, 
porte sur la surveillance des therapeu- 
tiques (diuretiques, anticoagulants, medica- 
ments plus specifiques...), la prise en charge 
quotidienne de tous les evenements de 
sante intercurrents, la coordination de la 


gestion du handicap, ^organisation natio- 
nal de prise en charge en centres de com- 
petence coordonnes par le centre de refe- 
rence laisse toute sa place au role pivot du 
medecin generaliste. 
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patients ayant eu une transplantation pulmonaire ont une 
survie de 80 % a 1 an et de 50 % a 5 ans. 27 La mortalite 
precoce est avant tout d’ordre infectieux, alors que la 
mortalite tardive reflete surtout les problemes de rejets 
pulmonaires chroniques. 27 

Recommandations actuelles 

Malgre les avancees recentes dans la prise en charge 
des patients atteints d’hypertension arterielle pulmonaire, 
les traitements actuels ne permettent pas de guerir cette 
maladie grave. En l’absence de donnees comparant les 
differents traitements, le choix du traitement initial 
depend done autant de l’experience des equipes que de 
l’etat clinique du patient et de ses preferences. La plupart 
des experts recommandent pour les hypertensions arte- 
rielles pulmonaires severes instables (classe fonctionnelle 
FV de la NYHA) un traitement par epoprostenol en perfu- 
sion continue. En dehors de cette situation particuliere, le 
traitement de premiere intention peut inclure le bosen- 
tan, le sitaxentan, l’ambrisentan, le sildenafil par voie 
orale, ou un analogue de la prostacycline. 

Dans les stades precoces d’hypertension arterielle pul- 
monaire, peu de donnees sont actuellement disponibles. 
II n’existe pas d’autorisation de mise sur le marche 
(AMM) pour les patients en classe fonctionnelle I de la 
NYHA en Europe. Compte tenu des donnees recentes 
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publiees, les antagonistes des recepteurs de l’endotheline 
(bosentan et ambrisentan) devraient obtenir une AMM 
pour le traitement des patients en classe fonctionnelle II 
de la NYHA. A partir des donnees actuelles, un algo- 
rithme resumant la prise en charge de l’hypertension arte- 
rielle pulmonaire est propose (fig. 2). 8 

CONCLUSION 


Des progres considerables ont ete realises au cours des 
10 dernieres annees dans la comprehension des meca- 
nismes physiopathologiques de l’hypertension arterielle 
pulmonaire. Cela a conduit a la mise au point de nouveaux 
traitements ayant pour cible principale la dysfonction des 
cellules endotheliales des arteres pulmonaires. Le resultat 
le plus spectaculaire observe avec ces nouvelles therapeu- 
tiques a sans doute ete l’allongement de l’esperance de vie 
des malades, avec une mediane de survie qui a plus que 
double au cours des 15 dernieres annees. Cependant, mal- 
gre ces avancees therapeutiques indeniables, il n’existe pas 
a ce jour de traitement curatif de la maladie. La recherche 
de molecules ciblant directement la proliferation anonnale 
des cellules endotheliales et musculaires lisses vasculaires 
pulmonaires represente un nouvel espoir. De telles avan- 
cees pourraient faire envisager l’emergence d’un traite- 
ment curatif de cette maladie orpheline. ■ 

LA REVUE DU PRATICIEN. VOL. 58, 30 NOVEMBRE 2008 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 



